Muerte subita en un corazén normal. Fibrilacién ventricular
idiopética. Revision de la literatura a proposito de un caso
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RESUMEN

La fibrilacion ventricular idiopéatica es aquella que
se produce en ausencia de enfermedad cardiaca
estructural y de otras causas identificables de fibrila-
cién ventricular como cardiotoxicidad, alteraciones
electroliticas o predisposicion hereditaria. Comenta-
mos el caso de un varén sano de 37 afios de edad asin-
tomatico hasta el dia de su ingreso en el cual presenté
multiples episodios de fibrilacién ventricular sin nin-
gun desencadenante previo, no encontrandose en el
estudio ninguna causa que lo justificase, implantando-
se finalmente un desfibrilador automatico implantable.

Comentamos los requisitos para su diagnéstico, la
estratificacion de riesgo y la utilidad de las pruebas uti-
lizadas, asi como los tratamientos propuestos.

Palabras clave. Fibrilaciéon ventricular. Desfibrila-
dor.
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ABSTRACT

Idiopathic ventricular fibrillation is that which is
produced in the absence of structural cardiac disease
and of other identifiable causes of ventricular fibrilla-
tion such as cardiotoxicity, electrolytical alterations or
hereditary predisposition. The case of a healthy male,
aged 37, who was asymptomatic until the day he was
admitted to hospital where he showed numerous epi-
sodes of ventricular fibrillation without any previous
triggering, is discussed. In the examination no cause
was found to explain this, and an automatic defibrilla-
tor was implanted.

The requirements for its diagnosis, risk stratifica-
tion and the usefulness of the tests employed, as well
as the treatments proposed are discussed.
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INTRODUCCION

El principal mecanismo de muerte subi-
ta cardiaca es la fibrilacion ventricular (FV).
Se define como fibrilacion ventricular idio-
patica (IVF) aquella que ocurre en ausencia
de enfermedad cardiaca estructural, cardio-
toxicidad, anomalias electroliticas o condi-
cion hereditaria predisponente*

Ocurre en el 5-10% de los supervivien-
tes de una muerte subita cardiaca extra-
hospitalaria®. Es més frecuente en varones
jovenes' y aparece con mayor frecuencia a
media noche y a media mafana, habitual-
mente sin prédromos®.

Desde el punto de vista electrofisiol6gi-
co, la FV se produce por ondas de reentra-
da, pero recientemente se ha descrito la

importancia de extrasistoles ventriculares
(EV) disparadores que se originan en las
fibras de Purkinje y sobre los que se esta
realizando ablacion con radiofrecuencia
con resultados muy esperanzadores y que
estan cambiando el concepto y tratamien-
to de la IVF.

CASO CLINICO

Paciente varon de 37 afios de edad, sin fac-
tores de riesgo coronario, asintomatico hasta el
dia de su ingreso que presenta dos sincopes
autolimitados de perfil cardiogénico. En la moni-
torizacion se objetivaron EV monomorfos fre-
cuentes con intervalo de acoplamiento fijo.
Estos extrasistoles iniciaron hasta siete episo-
dios de FV revertidos eléctricamente. El ECG
basal era normal (Fig. 1) y sin datos sugestivos

Figura 1. A: ECG basal del paciente normal. B: Uno de los episodios repetidos de fibrilacion ventricu-
lar. Se objetiva la presencia de 2 extrasistoles ventriculares monomorfos, el segundo de los
cuales con el mismo intervalo de acoplamiento y sin ir precedido de pausa larga inicia una
taquicardia ventricular que rapidamente degenera en FV.
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de isquemia miocardica. Se excluyd vasoespas-
mo coronario al documentarse segmento ST nor-
mal en ECG precediendo a las crisis de FV (Fig.
1). El intervalo QT era normal y tampoco se alar-
gaba tras una pausa o infusion de lidocaina. No
se observo inicio de la FV en relacion con pausa
larga-corta. En dos ocasiones salié de la desfi-
brilacion en fibrilacion auricular. Se inici6 trata-
miento con lidocaina iv quedando asintomatico
y sin nuevos eventos durante el resto de su
ingreso, bajo tratamiento con betabloqueantes
orales. Los resultados de funcién renal, iones,
hematimetria, hormonas tiroideas, serologias y
estudios inmunoldégicos asociadas con miocardi-
tis fueron normales y las determinaciones de
toxicos fueron negativas. El ecocardiograma y
cateterismo cardiaco fueron normales y la gam-
magrafia con Galio fue negativa para miocarditis.
No se realiz6 test de ergonovina al descartarse el
vasoespasmo por la clinica. La taquicardia ven-
tricular polimérfica catecolaminérgica se exclu-
y6 tras la infusion de isoproterenol.

La estimulacion ventricular con protocolo
muy agresivo fue negativa basalmente y tras la
infusion de isoprenalina. Se realizo test de fle-
cainida que resulté negativo para Sindrome de
Brugada. Se concluy6 con el diagnéstico de IVF
implantandose un desfibrilador automatico
implantable (DAI). En el seguimiento (18 meses)
no ha presentando eventos clinicos ni detecta-
dos por el DAL

DISCUSION

El diagnéstico de IVF es un diagnostico
de exclusion y deben ser descartadas mul-
tiples causas (Tabla 1) La patogenia aun-
que desconocida, se cree relacionada con
estrés o emociones intensas® y se discute
si existe una relacion clara entre la activi-
dad vagal y la IVF®. Se han descrito altera-
ciones genéticas en casos de IVF y se espe-
cula que sean la causa que determina que
un corazén estructuralmente normal pre-

Tabla 1. Condiciones que deben ser excluidas para el diagnéstico de FV idiopatica'.

Abuso de drogas (cocaina, alcohol...).
Sindrome QT largo (congénito o adquirido).
Cardiopatia isquémica.

Anomalias coronarias congénitas.

Miocardiopatia (dilatada, hipertrofica o restrictiva).

Miocarditis.

Displasia arritmogénica de ventriculo derecho.
TV idiopética.

Preexcitacion.

Muerte subita asociada con ECG con bloqueo de rama derecha y elevacion de ST de V1-3 (Sindrome de

Brugada).
Taquicardias supraventriculares rapidas.

Tabla 2. Minimas anormalidades estructurales y factores de riesgo compatibles con el diagndstico de

FV idiopatica’.

Prolapso de valvula mitral (a no ser que exista engrosamiento valvular e insuficiencia mitral, prolonga-

cion del QT o cambios en ST u onda T).

Minimas anomalias hemodinamicas como modestas disquinesias regionales o indices limites de VD 6

VL.

FA paroxistica o crénica (siempre que no se relacione con Wolf Parkinson White).

Bloqueo AV de primer grado o de segundo grado siempre que no se asocie con marcada bradicardia.

Hipertension arterial sin hipertrofia ventricular y edad mayor de 60 afios como factores independien-
tes no se relacionan con muerte subita y por tanto son compatibles con el diagnéstico de FV idiopati-
ca.

Modesto engrosamiento del septo o de la pared libre (mayor de lo normal < 10%).
Bloqueo de rama derecha aislado (no asociado con elevacion de ST de V1-3).
Alteraciones inespecificas en la biopsia miocardica.
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sente gran inestabilidad eléctrica’. En el
diagnostico de IVF se admiten determina-
das alteraciones estructurales y factores
de riesgo (Tabla 2)% aunque existen algu-
nas condiciones clinicas que son muy difi-
ciles de excluir después de un detallado
estudio como miocardiopatia o miocardi-
tis focal, tumores o quistes locales, altera-
ciones metabolo-electroliticas transitorias,
isquemia silente... A pesar de todo, en toda
IVF se recomienda seguimiento estricto,
pues anomalias menores pueden ser los
prédromos de una cardiopatia silente que
se manifieste tardiamente.

En los pacientes que sufren una muerte
subita resulta fundamental una estratifica-
cioén de riesgo estricta. El riesgo de recu-
rrencias es del 30% a los cinco afios de una
IVF® segun los datos del Unexplained car-
diac arrest registry of Europa (UCARE) y del
Idiopathic ventricular fibrillation registry of
the United States (IVF-US), no consideran-
dose el Sindrome de Brugada como una
entidad fuera del concepto de IVF>. No se
ha conseguido encontrar ningln predictor
prondstico fiable que permita estratificar
el riesgo. No obstante, se sugiere que la
historia de sincopes previos aumenta la
recurrencia de FV°. La estimulacién ventri-
cular presenta valores predictivos positi-
vOs y negativos muy bajos siendo en los
datos del UCARE sélo inducible en el 50%
de los pacientes que habian sufrido una
IVF**, En la medida de la despolarizacion
y repolarizacién mediante los mapas inte-
grales del QRST se ha podido ver que en
pacientes que han padecido FV existen dis-
tribuciones diferentes de las normales®.
Sin embargo, la medida de la inervacion
simpética del corazén, no ha mostrado
resultados clarificadores®. En un futuro es
posible que mediante determinaciones
genéticas se puedan definir individuos con
mayor riesgo de sufrir una IVF.

Recientemente, se han descrito EV ais-
lados o repetitivos procedentes del siste-
ma de Purkinje distal subendocéardico
como los disparadores de la FV, tanto en la
IVF como en otras cardiopatias estructura-
lesy eléctricas (Sindrome de Brugaday QT
largo)*. Estos extrasistoles proceden tanto
del sistema de Purkinje derecho como
izquierdo y son susceptibles de ablacién
con radiofrecuencia. De hecho, se ha des-
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crito una serie de 27 pacientes‘con IVF y
ablacién de la FV, con una ausencia de reci-
diva de la arritmia durante el seguimiento
del 89%.

Todos los pacientes diagnosticados de
IVF deben ser sometidos a un test de ajma-
lina o procainamida incluso con un ECG
normal, para poder desenmascarar el Sin-
drome de Brugada cuyo patrén electrocar-
diografico puede ser intermitente**. En
cuanto al tratamiento, se ha demostrado la
ineficacia de los betabloqueantes®™, exis-
tiendo datos contrapuestos con respecto
al tratamiento con bloqueantes de los
canales de sodio*". El tratamiento de pri-
mera eleccién en los pacientes que sobre-
viven a una FV idiopatica es el DA[*=*
teniendo un pronéstico excepcional al no
tener cardiopatia estructural®. Actualmen-
te hay que considerar la ablacién con
radiofrecuencia como una alternativa tera-
péutica y en casos de descargas multiples
del DAL En nuestro paciente en el momen-
to del ingreso todavia no se habia descrito
la ablacién con radiofrecuencia como
método terapéutico de la IVF, por lo que se
decidio implantar un DAI. Al no hacer arrit-
mias en el seguimiento, no se ha planteado
intentar ablacion.

En conclusioén, la IVF es una entidad de
causa desconocida sobre la que no se
puede realizar prevencién primaria, pues-
to que su primera manifestacion es la pro-
pia FV y cuyo tratamiento de eleccion es la
implantacion de un DAI*. Recientemente
se ha descrito la ablacion de EV dispara-
dores del sistema de Purkinje distal como
una posibilidad terapéutica en desarrollo
con buenos resultados.
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